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DOENÇA DE WERLI-IOF IDIOPATICA
(A respeito de dois casos típicos)
Prof. RAUL MORlEIRA
o Professor Hayem, notável homem de
laboratório, que viu no hematoblasto um
novo elemento anatômico, dizia, no seu tra-
tado: "Du sang et de ses altérations anato-
miques", em 1889, que: "L'aJVenir appar-
tient à l'hématologie".
A sentença do mestre hematólogo parece
tornar-se realidade, na confirmação de to-
dos os diws,quando se 'percebe que êsse ra-
mo laboratoríal, enormemente acrescido de
conhecimentos novos, presta serviços pro-
fundamente inestimáveis às cogitações da
clínica.
Gerto, nesse conluio científico, deve-se
postar, em primeiro plano, 'O grupo interes-
sante das púrpuras, entre as quais está aqu'8-
la que agora nos prende: a Púrpura de Wer-
lhof idiopática, essencial, criptogênica ou
trombocitopênica.
. Em 1932, apr~sentei á nossa" Sociedade de
medicina" um trabalho que 'tinha o título -de
"Diátese hemorrágica na infância" (A res-
peito de um caso de Púrgura de Werlhof).
Essa monografia foi publicada,quasi si-
multâneamente, nos "Anais da Sociedade de
Medicina de Pôrto Alegre", no "Brasil-Mé-
dico" e na "Rinascenza medica", de Na,po-
leso
Trago, para aquí, o resumo do caso que
motivou aquela memória clínica:
Maria, com 7 anos de idade. De côr bran-
ca. Natural dêste Estado; segunda filha
de um casal de 3 filhos. Alimentada ao
seio materno até a idade de 8 meses, quando
lhe instituíram nutriçào mista, com leite de
vaca e sopas de legumes. Teve o desenvol-
vimento estatural e ponderaI, até esta ida-
de, em condições regulares. Dentição bôa.
Atitudes perfeitas: firmou a cabeça com 3
mêses, sentou-se com 6 mêses e meio e cami-
nhou com 1 ano. Afora ligeiros estados dis-
pépticos, ràpidamente curados, quando la-
ctente, teve, com 2 anos, colite desinterifor-
me, e, com 5, sarampo. Seus pais são rela-
tivamente fortes, negando o pai qualquer
antecedente venéreo. Sua mãe apresenta
enorme bócio. Ambos são de origem italia-
na. Avô e avó paternos, ;fa'lecidos. A avó
materna sofre de freqüentes hemorragias
gengivais e de epistaxis. A mãe de nossa
observada exibe extravasamentos sanguineos
fáceis, também pelo nariz. Seu irmão mais
velho e sua irmã mais moça nada denotam
nesse sentido.
Com a idade de 2 anos, a nossa doentinha
começou a mostrar pelos braços, ante-bra-
ços, coxas e pernas, verdadeiras manchas
he!Jlorrágicas, ,de côr vermelho-violáceo, de
dimensões variáveis, ora do tamanho de pe-
tequias, ora de equimoses, e que foram desa-
parecendo lentamente, passando por um co-
lorido amarelado, de duração de uns quin-
ze dias. Informam os pais que as manchas
purpúreas eram mais acentuadas, no sitio
exato onde se dera pequeno, até insignifi-
cante traumatismo. Há três anos e meio,
lembro-me ter sido chamado, com: urgência,
para atender esta peque,na, então a braços
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6) Soro-diagnóstico da sifilis
Viscosidade, 3,4 (sangue venoso e capilar)
5) Determ'inação da viscosidade sanguí-
nea
IVI:édia normal (l. S. H.): Homens 2 a 6;
mulheres 3 a 8.
1,8 %
16,2 %
0,8 %
10(}
25 mm
45 mm
88 mm
2
415
25+-
2
---::::23,75
"
"
Em 1 hora .
Em 2 horas .
Em 24 horas .
3) l!'onnu·la henLática
Monocítos .
Linfocítos .
Formas embrionárias .
índice de sedimentação:
Anisocitose, poiquilocitose e policromasía
moderadas. Ausência de hemacias nuclea-
das e granulosas.
4) Hemo-sedimentação
(Processo de Westergren)
com pertinaz epistaxis, cedida com injeções
de ergotina, tamponamentos de água oxige-
nada e o uso interno de cloreto de cálcio.
Agora em maiodêste ano, sou novamente
solicitado para vê-la, com sintomatologia
idêntica. Desta vez, porém, a epistaxis foi
tão rebelde que ,exigiu uma intervenção do
rinologista, o ilustre colega Dl'. Ivo Barbedo,
que conseguiu dominar a hemorragia, da-
tando já de 2 dias, com algumas horas de
acalmia. Concomitantemente a êsse sinto-
ma, as púrpuras tomaram vasta extensão
nos membros superiores ,e inferiores, ide vá-
rias dimensões e de coloração, ora de matiz
violâceo escuro, ora ligeiramente amarela-
das. Ao mesmo tempo, as gengivas sangra-
vam, rebeldes ao tratamento local hemos-
tático.
Em conseqüência dessas perdas contí-
nuas de sangue, a nutrição da menina
alterou-se profundamente, apresentando 15
quilos e meio. Emagrecida, pele sêca, den-
tes fuliginosos. Lingua suburrosa. Alter-
nativas de diarréa e de constipação. Uri-
nas abundantes e o seu exame comum na-
da de anormal revelou. Afora a hipotoni-
cidade muscular e ausência de turgor, nada
se nota para a musculatura, assim como o
sistema ósseo. Pele e mucosas descoloridas.
O exame dos diferentes aparelhos deu resul-
tado negativo. Estatura 1 mtr. e 20 cms·
As pesquisas hematológicas, procedidas pelo
nosso distinto colega Carlos Geyer, deram
os seguintes resultados:
1) Oontage'm de hemacia3 e leucocítos.
Dosagern ela hemoglobina.
Hemacias .
Leucocítos .
Hemoglobina .
Valor globular
2.880.000 por mm3
13.125 " "
38 % (Gowers)
0,82
Wassermann (original), francamente
negativo 000
Calmette-Massol, francamente negativo 000
Jacobsthal, francamente negativo...... 000
Hecht-Weinherg, francamente negativo 000
Meinicke, negativo O
Kahn, negativo O
2) ForrfLula leucocitária 7) Tempo da sangria e coagulação
Polinucleares neutrófilos
" eosinófilos
" basófilos .
78,4 %
2,8 %
O %
Tempo de sangria .
Tempo de coagulação (no tubo)
Coágulo firme e retráctil
32 minutos
10 minutos
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Hiematoblastos
4) Sóro-cUac/,nóstico da sifilis:
2) Contagem de le'/lcoc'itos e fórJn'ula le'u-
cocUária:
37,6 %
4,6 %
0,2 %
8,6 %
49,0 %
100
por m:m3
(Gowers)
por mm37.500
4.880.000
60 %
0,84
12.188
FÓ1'1nula lcu,cocUaria:
Forma hemática:
Anisocromia, anisocitose e polícl'omasia
moderad'as.
Leucocftos
1) Contagem ele hemacias, dosagem de
hemoglobina e valor globular:
\Vassermann, francamente llegativ()
(original) .. . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 000
Calmette-l\:J:.assol, francamente ne-
gativo 000
Jacobsthal, francamente negativo.. 000
Hecht-vVeinberg, francamente nega-
tivo 000
lVIeinicke, negativo O
Kahn, negativo O
Müller, ,negativo ,........... Q
3) TenL1JO de he'm01TCtg,ia e coagtllaç~o:
'l'empo de hemorragia superior a 5 ho-
ras, tendo sido necessário, para dominá-la,
comprimir a região puncionada (lóbulo da
orelha) .
ri'empo de coagulação - 5 minutos, Coá·,
guIo firme, retração, porém, muito discreta. '
No dia 15 de novembro:
Polinucleares neutr6filos
Polinucleares eosinófilos
Polinucleares basófilos .
lVlonocítos '.'
Linfocítos .
Hemacias .
Hemoglobina .
Valor globular
Hematoblastos .
8) Contagem de hematoblastos
50.780 tpor mm3
Em novembro do ano p. p. tive o ensêjo
de observar manifestações de franca diátese
hemorrágica num pequeno cliente, filho de
distinto colega.
Tal caso levei ao conhecimento de nossa
"Sociedade de Medicina" e da "Sociedade
ele Pediatria", do Rio de Janeiro.
M. A., com 3 ih anos de idade, de côr
branca, brasileiro.
Pais gozam boa saude. Avós, ainda vivos,
fortes.
Perdeu uma irmã com 1 ano e 4 meses,
de escarlatina. E' filho Ul1lCO. Nasceu a
têrmo, em boas condições, de parto normal
]"oi alimentado ao seio materno até a ida-
de de 14 meses e, daí em diante, nutriu-se
com Eledon, verduras, frutas etc ...
Em princípio de novembro de 1933, sua
progenitora notou a persistência de manchas
violáceas escuras, justamente no ponto exa-
to onde se déra pequena contusão.
Meses antes já lhe surpreenderam alguns
víbices, disseminados pelo ventre, a princí-
pio, invadindo, alfim, membros inferiores e
dorso. Há, nos ascendentes do pequeno, a
presença de lues.
E' criança de caráter bizarro, inconstan-
te, vacilante, de fácil irritabiUdade nas rea-
ções nervosas; de rápida excitabi'lidade. dos
afetos. Seu temperamento bem se pode e11-
fileirá-lo no tipo psicológico motor de Ri-
bot, e que, segundo Kretschmer, enquadra-se,
no seu: rítmo psíquico, no grupo dos esquizo-
tímicos.
Estatura: 1 metro e 10 cms. Pêso: 21 ks·
e 400 grams. Aparelhos digestivo, respirató-
rio, circulatório, genito-uninário - negati-
vos ao exame.
Mucosas visíveis - ligeiramente pálidas.
Exibe pé torto congênito, á esquerda.
Os exames de sangue, procedidos no La-
boratório Geyer, deram os seguintes resul-
tados:
No dia '1 de novembro:
Médias normais:
7) Oontagem de hematoblastos:
6) ']1e1npo de hemorragia e coagulação:
136.000 por mm3•
tee frutas e, internamente, o Ohloro-calcion
Michels.
Quero aqui ressaltar as notáveis e rá-
pidas melhoras, em ambos, no desa-
parecimento de equimoses e víbices, cuja
coloração passou para o amarelo-claro, e
dependentes, estou certo, do uso, tanto intra-
muscular como oral, do Ooag1üeno Ciba.
A modificação no colorido das hemorra-
gias cutâneas, sinal evidente de reabsorção
franca, 'pelo áto coagulante do medica-
mento quer atentendo a lesões medulares
ou vasculares, fez-se sentir no espaço de
dois dias.
E' preciso igualmente acentuar o declínio
evidente da excitabilidade do sistema nervo-
so do 2.° caso, com o uso do Coaguleno, fa-
zendo lembrar prováveis zonas de hemor-
ragias discretas, não compressfvas, na subs-
tância nervosa cerebral.
A anamnese e os resultados laboratoriais.
nos dois enfermos, afasta-os bem, no dia-
gnóstico diferencial, da hemofilia, do escor-
buto infantil, da poliglobulia sintomática,
da policitemia e hemoglobinúria paroxísti-
ca, detendo-se tão somente, a dúvida, no ter-
reno das várias púrpuras.
Para resumir as diferenças clínicas e he-
matológicas, vai aquí reproduzido o quadro
compendiado de Victor Schilling, onde se
,estabelecem diretrizes gerais, de clínica e la-
boratório:
2
25
13+-
2
13 minutos
25 minutos
---- == 12,75
Em 1 hora
Em 2 horas
Em 18 de dezembro:
5) SeeZimentação globular:
(Método de Westergren)
índice de sedimentação:
Tempo de hemorragia (Duke) 1 a 3 minutos
Tempo de coagulação (tubo) 5 a 8 minutos
Tempo de hemorragia 2,5 minutos
Tempo de coagulação 5 minutos
Coágulo firme. Retração normal.
Resultados êsses, como o que se segue, de-
pois de uso intenso do Ooaguleno Ciba.
Visto o resultado de tratamento no 1.0 ca-
so precitado, insisti, neste também, na ali-
mentação prevalentemente de vegetais, lei-
Púrpura de Werlhof
Purpura atrombo- trombopênica HemofiliaEssência pênica Distúrbio da coagula-Düninüição do núm8-
Lesões vasculares
1'0 de plaquetas ção
Segundo Fr,ank, "es-
sencial"; do contrário,
reação especial ou de Congênita, quasi ex-
Infecções, estados alla- causa constituciona1 a clusiva do homem,
Etiologia ......... filactoides. Estados infecções latentes etc. transmissível pela mu-
reumáticos. também com leuce- lher aparentemente sã,
mias, osteocloroses, af'ecção familiar.
distúrbios endocrini-
cos etc.
--- S3 ,..-
Quadro hemático.
Sintomatologia '"
Coagulação normal ou
também acelerada.
Duração da hemorra~
gia, normal ou algo
prolongada. Plaquetas
normais, aumentadas
ou pouco diminúidas.
Quasi sempre quadro
leucocitário de tipo
ligeiramente infeccio-
so. Depois, anemia.
Exantema de púrpura,
hemorragias gengivais
e dos tecidos. Curso
geralmente benigno,
raramente fatal.
Coagulação, geralmen-
te normal; ·falta de re-
tractilidade. Duração
da hemorragia, muito
prolongada. As plaq-ne-
tas, muito diminuid.zs
ou faltarrL As vezes,
quadro leucocitário do
tipo infeccioso. Quan-
do peiora o curso, gra-
ve anemia apJástica.
Exant'ema de púrpura
(com freqüência mui-
to extenso), hemorra-
gias mucosas, intesti-
nais etc. Curso agud o
e crônico, benigno, ou
fulminante e maligno.
Com freqüência, es,ple-
nomegalia.
OoaguJaçâo, retardada,
em grau variável. Du-
ração da hemorragia,
com freqüência, curta.
Plaquetas geralmente
normais.
Leucocítos normais ou
linfocftos.
Hemorragias súbitas
por pequenas feridas,
ou hemorragias intpr-
nas, hemartroses. Exa-
cerbações períodicaH.
A miúde, hemorragias
mortais, por causas in-
significantes.
Contra as causas de-
Tratamento terminantes; elo con-
trário, sintomatico.
Sintomático; cuidado-
so emprêgo de caseo-
san ; transfusão san-
guínea ou roentgeno-
te r a p i a esplênica;
Clauden ou Coagule-
no. A's vezes, esplene-
ctomia. Vitaminas.
Aumentar a coagula
ção, administran,do ge-
latina, solução de Na-
CI a 10% (de 5 a 10
c. c. por via intra-ve-
nos a ). Coaguleno,
transfusão sanguínea,
roentgenoterapia es-
plênica, etc.
Eduard Glanzmann, em artigo de setem-
bro de 1933, no "Kinder arztliche praxis",
sôbre "Progllose der hamorrhagischen Dia-
thesen" rebela-se contra a denominação .de
E. Frankde Trombopenia essencial, benigna,
mostrando ter observado vários casos com
aumento dos trombocítos e que o prognósti-
co nem sempre é bom, pois muitos enfer-
mos exibem marcha duvidosa da doença.
Prefere, pois, a, denominação de "Doença
de vVerlhof idio·pática ou criptogênica", em
oposição ao "Verlhof sintomático, de pro-
gnostico variável com o decurso da doença
infecciosa que acompanha. Pois, nessas cir-
êumstâncias, acrescente-se, com êle: "Sehr
viel bedenklicher sind die parainfektiõsen,
toxischen Thrombopeni'en, z. B. bei toxis-
cher Diphterie, schwerem Typhus, Sepsis,
Tuberkulose. Hier ist die Prognose fast
ausnahmslos infaust".
No Werlhof idiopático distinguem-se as
formas: cr6nica intermitente, na qual po~
deria colocar o meu 1.0 caso, com suas he-
morragias de repetição; a forma agucla, onde
está o 2.° ·caso, e a tm'ma jul1ninante.
Entre os casos recentemente dados à pu-
blicação, convém citar o do Dl'. Waldyr de
Abreu na "Pediatria" de janeiro e fevereiro
dêste ano, do Rio, de diágnostico indubitá-
vel de Doença de Werlhof, numa criança de
10 anos, cujo número de trombocítos che-
gou a 11.200 por mm3 .
Tem sido pôsto em evidência, por vários
pesquisadores, que a patogeniada Doença
de Werlhof reduz-se a dois fatores essen-
ClJalS que são a trombopenia e a alteração
dos capilares, de que dependem as outras
manifestações hemáticas. O fenômeno que
pode ser pôsto em relação estreita e exclu-
s~va com a trombopenia é a 'falta de retrac-
tibilidacle do coágulo, e que segundo Sicard
e Rosckam, reside no distúrbio da concen-
tração iônica, tal se veri,ficou em experiên-
cias com cáleio, impedindo ou ativando tal
condição.
Em última análise, apatogenia da Doen-
ça de 'Verlhof, e que vem explicar-lhe o qua-
dro clínico e hematológico, reside no fato
da trombopenia representar o resultado da
insnfieiência funcional dos megacariocítos
da medula óssea.
Em interessante artigo na "Pediatria", de
Napoles, de fevereiro de 1933, Gaetano Cuo-
mo põe em rielêvo a facili,dade com que a
Doença de Werlhof aparece em crialll~as
com infecçã.o tuberculosa, concluindo na ne-
cessidade de procurá-la sempre, nas formas
adquiridas da curiosa modalidade clínica dos
cliatésicos hemorrágicos.
